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　リンパ球およびリンパ球系前駆細胞を起源とする




のうち T細胞および NK細胞 NHL（T/NK-NHL）
は B細胞 NHL（B-NHL）に比べ発症頻度が低く，
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要約：昭和大学病院でT細胞およびNK細胞 （T/NK細胞）腫瘍と病理診断された 107 例を
WHO分類第 4版に基づき再診断し，造血器腫瘍取扱い規約に基づいた臨床的評価で後方視的
に臨床病理学的に解析した．組織型別の頻度は，peripheral T-cell lymphoma，not otherwise 
speciﬁed （PTCL，NOS）25 例（23.4％），adult T-cell leukaemia/lymphoma （ATLL）19
例（17.8％），extranodal NK/T cell lymphoma，nasal type（ENKTL）17 例（15.9％），
angioimmunoblastic T-cell lymphoma（AITL）10 例（9.3％），primary cutaneous CD30 
positive T-cell lymphoproliferative disorders（C-CD30＋LPD）9例（8.4％），T lymphoblastic 
leukaemia/lymphoma（T-ALL/LBL）8 例（7.5％），mycosis fungoides（MF）8 例（7.5％），
anaplastic large cell lymphoma，ALK negative（ALCL，ALK－）4例（3.7％），その他の組
織型は 7 例であった．生存期間中央値は 34.8 か月で 5 年生存率は 41％だった．C-CD30 ＋
LPDはATLL，AITL に対し有意に予後良好だった．初診時の可溶性 IL-2 レセプタ （ーsIL-2R）
1300 U/mL 以上の症例は有意に全生存率が低く（P＝ 0.02），ATLL 症例を除いた解析でも
sIL-2R 高値例は予後不良であった（P＝ 0.02）．初診時 sIL-2R 値は ENKTL，C-CD30＋LPD，
ALCL，ALK－，MF，T-ALL/LBL では低値である傾向があった．また，初診時に血清鉄が




















分類（第 4版）WHO Classiﬁcation of Tumours of 
Haematopoietic and Lymphoid Tissues，Fourth 
Edition （WHO classiﬁcation 2008）8）は，2001 年に
発刊されMLの診断・治療・研究における de facto 
standard となった第 3 版9）の up date 版である．
2010 年現在，WHO classiﬁcation 2008 は全ての
MLの診断・治療・研究の根幹を為すものであり，
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prognostic index；IPI）11）とprognostic index for 
peripheral T-cell lymphoma unspeciﬁed（PIT）ス
コア12）による予後因子を算出した．






　対象 107 例は発症年齢中央値は 60.9 歳（9 ～ 93
歳），男女比は 1.7：1 だった．初診時臨床情報は 99




時臨床情報が得られた 99 例中，B 症状は 21 例








（17.8％），extranodal NK/T cell lymphoma，nasal 
type（ENKTL）17 例（15.9％），angioimmunoblastic 
T-cell lymphoma （AITL）10 例（9.3％），primary 
cutaneous CD30 positive T-cell lymphoproliferative 
disorders（C-CD30＋LPD）9 例（8.4％），T 
lymphoblastic leukaemia/lymphoma（T-ALL/LBL）
8 例（7.5％），mycosis fungoides （MF）8例（7.5％），
anaplastic large cell lymphoma，ALK negative 
（ALCL，ALK－）4 例（3.7％），anaplastic large 
cell lymphoma，ALK positive （ALCL，ALK＋） 1
例（0.9％），aggressive NK cell leukaemia 1 例 
（0.9％），enteropathy-associated T cell lymphoma 
1 例（0.9％），hepatosplenic T-cell lymphoma 1













1）．PTCL，NOS 症例は CD4 発現が 78％にみられ






れた．AITL の 7 例中 3例で CD30 陽性細胞がみら
れた．ENNKTL は CD3 陽性率は 75％で他の組織
Fig. 1　 Frequencies of T/NK-cell neoplasm subtypes in 
the present study according to the 4th edition 
of World Health Organization classiﬁcation
PTCL, NOS : peripheral T-cell lymphoma, not otherwise 
speciﬁed. ATLL : adult T-cell leukaemia/lymphoma. EN-
KTL : extranodal NK/T cell lymphoma, nasal type. 
AITL : angioimmunoblastic T-cell lymphoma. C-CD30＋
LPD: primary cutaneous CD30 positive T-cell lymphop-
roliferative disorders. MF: mycosis fungoides. T-ALL/
LBL : T lymphoblastic leukaemia/lymphoma. ALCL, 
ALK－ : anaplastic large cell lymphoma, ALK negative.
Table 1　 Outcomes of immunophenotyping using immunohistochemistry according to the subtypes stated in the 4th edi-
tion of the World Health Organization classiﬁcation among patients with T/NK-cell neoplasms （n ＝ 99）
n CD4 CD8 CD56 TIA-1 GranzymeB EBER CD30
PTCL, NOS 25 14/18（77.8） 5/19（26.3） 2/14（14.3） 9/13（69.2） 5/13（38.5） 3/13（23.1） 3/14（21.4）
ATLL 19 16/16（100） 2/16（12.5） 1/5（20） 1/1（100） 0/1（0） 2/5（40） 1/4（25）
ENKTL 17 5/9（55.6） 3/9（33.3） 16/17（94.2） 6/11（54.5） 7/10（70） 15/17（88.2） 4/6（66.7）
AITL 10 5/6（83.3） 1/6（16.7） 1/1（100） 5/5（100） 5/5（100） 4/5（80） 3/7（42.9）
C-CD30＋LPD 9 6/7（85.7） 2/7（28.6） 0/2（0） 0/2（0） 1/2（50） 0/1（0） 8/8（100）
ALCL, ALK－ 4 2/2（100） 0/2（0.0） 0/4（0） 0/1（0） 0/1（0） 0/2（0） 3/4（75）
MF 8 5/8（62） 3/8（38） 0/2（0） 2/2（100） 1/2（50） 0/1（0） 2/7（28.6）
T-ALL/LBL 8 2/4（50） 1/4（25） 0/3（0） ND 0/1（0） ND ND
No. of positive-cases/No. of assessed-cases （％）
PTCL, NOS : peripheral T-cell lymphoma, not otherwise speciﬁed. ATLL : adult T-cell leukaemia/lymphoma. ENKTL: ex-
tranodal NK/T cell lymphoma, nasal type. AITL : angioimmunoblastic T-cell lymphoma. C-CD30 ＋ LPD: primary cutane-
ous CD30 positive T-cell lymphoproliferative disorders. MF: mycosis fungoides. T-ALL/LBL : T Iymphoblastic leukaemia/







し，CD4/CD8 サブセット解析では CD4 発現が優
位だった．ALCL，ALK－は CD30 が弱発現を呈し
た症例が 1例みられた．MFの 8 例中 CD4＋ CD8－
は 5 例，CD4－ CD8＋は 3 例で，CD30 発現が 29％





2005 年までの 5 年間に診断した T/NK-NHL は 38
例で 1996 年から 2000 年までの診断数（16 例）の
2倍に増加していた．ATLL は 2001 年から 2005 年






率曲線を示す（Fig. 2）．観察期間の中央値は 331 日






45.7％，1566 日），ATLL（18 例，16.5％，429 日），
ENKTL（16 例，36.0％，1058 日），AITL （10 例，
45.0％，262 日 ），C-CD30＋LPD （9 例，87.5％，
＞ 8172 日），T-ALL/LBL（7 例，25.0％，1026 日），
MF（8例，算出不可，＞ 507 日），ALCL，ALK－
Fig. 2　Overall survival curve of patients with T/NK-cell neoplasms （n ＝ 99）
Table 2　 Case numbers of T/NK-cell neoplasms according to the year of 
specimen collection （n ＝ 105）
Years ATLL ENKTL PTCL, NOS Others Total
1985-1990 1 1 4 5 11
1991-1995 0 3 4 5 12
1996-2000 6 1 3 6 16
2001-2005 10 4 8 16 38
2006-2010 2 8 4 14 28
ATLL: adult T-cell leukaemia/lymphoma. PTCL, NOS: peripheral T-cell lym-





NK cell leukaemia，enteropathy-associated T cell 
lymphoma，hepatosplenic T-cell lymphoma，
subcutaneous panniculitis-like T-cell lymphoma は
各 1例で解析できなかった．




期別の症例数は，Stage 1：35 例（35％），Stage 2：





（Table 3）．皮膚原発 T/NK-NHL の多くは皮膚に
限局し，C-CD30＋LPD の 89％およびMFの 75％
が Stage 1 だった．また，Stage1 は C-CD30＋LPD
とMFで 41％を占めた．
　4）予後指標
　IPI スコアが評価可能だった 95 例において，ス
コア別の症例数は，スコア 0：9 例（9％），スコア
1：19 例（20％），スコア 2：22 例（23％），スコア




組織系別の IPI スコアを表に示す（Table 4）．
ENKTL，MF，C-CD30＋LPDはスコア低値が多く，
low risk 群の 37％を C-CD30＋LPD と MF が占め
た．PIT スコアは 90 例で評価可能だった．PIT ス
コア別の症例数は，スコア 0：9例（10％），スコア
1：21 例（23％），スコア 2：28 例（36％），スコア
3：24 例（27％），スコア 4：8 例（9％）だった．
組織型別の PIT スコアを表に示す（Table 5）．MF
や C-CD30＋LPD，ENKTL はスコア低値の症例が
多かった．PITスコア 0群は C-CD30＋LPDとMF
が 56％を占めた．PIT スコアで評価可能だった 90
例のスコア別の生存曲線（Fig. 6）と PTCL，NOS
症例 16 例の PITスコア別の生存曲線（Fig. 7）を示
す．明確なスコアと予後との相関性は認めなかった．
B症状の有無による予後は，有意差を認めなった
（P＝ 0.28）．初診時 sIL-2R を測定した 77 例を中央
値（1300 U/mL）で 2 群に分けたところ，高値群
Fig. 3　 Overall survival curves of patients with T/NK-cell neoplasms ac-
cording to the subtypes stated in the 4th edition of the World 
Health Organization classiﬁcation
PTCL, NOS : peripheral T-cell lymphoma, not otherwise speciﬁed. ENKTL: 
extranodal NK/T cell lymphoma, nasal type. AITL : angioimmunoblastic T-
cell lymphoma. C-CD30＋LPD : primary cutaneous CD30 positive T-cell 
lymphoproliferative disorders. MF: mycosis fungoides. T-ALL/LBL : T lym-











有意に sIL-2R 値が低値だった．ATLL 症例を除い
た 62 例の解析でも，初診時 sIL-2R 高値例は全生
存率が有意に低かった（P＝ 0.02）．初診時 LDHを
測定した 94 例を中央値（397.5 IU/L）で 2 群に分
けたところ，高値群は有意に全生存率が低かった




かった（P＝ 0.006）．臨床情報が得られた 99 例に
Fig. 4　 Overall survival curves of patients with T/NK-cell neoplasms according to the clinical 
stage （n ＝ 99）
Table 3　Distribution of T/NK-cell neoplasms according to the clinical stage （n ＝ 100）
Clinical stage
n Stage 1 Stage 2 Stage 3 Stage 4 N/A
PTCL, NOS 25 6 2 6 6 5
ATLL 19 0 2 4 12 1
ENKTL 17 10 4 1 1 1
AITL 10 0 0 7 3 0
C-CD30＋LPD 9 8 1 0 0 0
ALCL, ALK－ 4 1 3 0 0 0
MF 8 6 0 0 2 0
T-ALL/LBL 8 3 1 0 3 1
Total 100 34 13 18 27 8
N/A:  not assessable. PTCL, NOS : peripheral T-cell lymphoma, not otherwise speciﬁed. 
ATLL : adult T-cell leukaemia/lymphoma. ENKTL: extranodal NK/T cell lymphoma, na-
sal type. AITL : angioimmunoblastic T-cell lymphoma. C-CD30＋LPD: primary cutane-
ous CD30 positive T-cell lymphoproliferative disorders. MF: mycosis fungoides. T-ALL/













（WBC 中 央 値 6450/μL，P ＝ 0.63；Hb 中 央 値





Fig. 5　 Overall survival curves according to the International Prognostic Index （IPI） among 
patients with T/NK-cell neoplasms （n ＝ 95）.
Table 4　 Distribution of T/NK-cell neoplasms according to the International Prognostic 
Index （IPI） score （n ＝ 100）
IPI score
n 0 1 2 3 4 5 N/A
PTCL, NOS 25 1 3 6 3 4 2 6
ENKTL 17 3 7 4 0 1 0 2
AITL 10 0 0 0 6 3 1 0
C-CD30＋LPD 9 3 2 2 1 0 0 1
ALCL, ALK－ 4 0 2 2 0 0 0 0
MF 8 2 3 1 1 0 1 0
T-ALL/LBL 8 0 1 2 2 1 0 2
ATLL 19 0 0 5 3 8 2 1
Total 100 9 18 22 16 17 6 12
N/A: not assessable. PTCL, NOS : peripheral T-cell lymphoma, not otherwise speciﬁed. 
ATLL : adult T-cell leukaemia/lymphoma. ENKTL: extranodal NK/T cell lymphoma, na-
sal type. AITL : angioimmunoblastic T-cell lymphoma. C-CD30＋LPD: primary cutaneous 
CD30 positive T-cell lymphoproliferative disorders. MF: mycosis fungoides. T-ALL/LBL : 








例の T/NK-NHL の組織型別頻度が AITL 26％，
PTCL-u 22％，ALCL, ALK－ 15％，ATLL 14％，
MF 4％，ENKTL 3％，ALCL，ALK＋ 6％だった
と報告している6）．Niitsu らは Adult Lymphoma 
Treatment Study Groupで治療されたT/NK-NHLの
215例において，PTCL-u 25％，AITL 19.2％，ENKTL 
16％，ATLL 16％，ALCL, ALK＋ 9.1％，T-ALL/LBL 
6.5％，enteropathy-type T-cell lymphoma 2％，








Fig. 6　 Overall survival curves according to the prognostic index for periph-
eral T-cell lymphoma, unspeciﬁed, （PIT） among patients with T/NK-
cell neoplasms （n ＝ 90）.
Table 5　 Distribution of T/NK-cell neoplasms according to the prognostic index 
for peripheral T-cell lymphoma, unspeciﬁed, （PIT） score （n ＝ 100）
PIT score
n 0 1 2 3 4 N/A
PTCL, NOS 25 1 4 5 5 1 9
ATLL 19 0 2 5 8 3 1
ENKTL 17 3 6 5 0 0 3
AITL 10 0 0 5 4 1 0
C-CD30＋LPD 9 3 2 2 1 0 1
ALCL, ALK－ 4 0 3 1 0 0 0
MF 8 2 3 1 1 1 0
T-ALL/LBL 8 0 0 3 2 0 3
Total 100 9 20 27 21 6 17
N/A : not assessable. PTCL, NOS : peripheral T-cell lymphoma, not otherwise 
speciﬁed. ATLL : adult T-cell leukaemia/lymphoma. ENKTL: extranodal NK/T 
cell lymphoma, nasal type. AITL : angioimmunoblastic T-cell lymphoma. C-CD30
＋ LPD: primary cutaneous CD30 positive T-cell lymphoproliferative disorders. 
MF : mycosis fungoides. T-ALL/LBL : T lymphoblastic leukaemia/lymphoma. 
ALCL, ALK－: anaplastic large cell lymphoma, ALK negative.
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MF，subcutaneous panniculitis-like T-cell lymphoma，
primary cutaneous PTCLs, rare subtypes の他に
T-cell prolymphocytic leukaemia，EBV-positive 
T-cell lymphoproliferative disorders of childhood，
ATLL，ENKTL，AITL などが報告されている8）．
PTCL，NOS，ATLL，ENKTL，AITLなどT/NK-
NHL の大部分は 5年生存率 50％以下と予後不良で
あることが報告されており3，5，16），われわれの結果





る lymphomatoid papulosis を含む C-CD30＋LDP
から，造血幹細胞移植の適応となることもある
Fig. 7　 Overall survival curves according to the prognostic index for periph-
eral T-cell lymphoma （PTCL）, unspecified, （PIT） among patients 
with PTCL, not otherwise speciﬁed （PTCL, NOS） （n＝ 16）
Fig. 8　 Overall survival curves according to the soluble interleukin-2 receptor （sIL-
2R） level at diagnosis among patients with T/NK-cell neoplasms （n ＝ 77）.
Patients with the sIL-2R level 1300 U/mL at diagnosis had a worse prognosis 












　IPI スコアは PTCL の予後に相関することが報告
されている19，20）．しかし IPI モデルが T/NK-NHL
の全生存率に明確な層別化を示さなかった日本の報




では IPI スコアおよび PIT スコアによる分類でそ
れぞれ最良リスク群（IPI risk low，PIT スコア 0）
Fig. 9　 Overall survival curves according to lactose dehydrogenase （LDH） at 
diagnosis among patients with T/NK-cell neoplasms （n ＝ 94）
Patients with LDH 397.5 IU/L at diagnosis had a worse prognosis than 
those with LDH ＜ 397.5 IU/L.
Fig. 10　Overall survival curves according to iron metabolism among patients 
with T/NK-cell neoplasms （n ＝ 99）
Patients in iron restriction group, deﬁned as those with the serum iron level 
below normal （male 50 μg/dL; female 35 μg/dL） and total iron binding ca-













ATLL 症例を除外した解析でも，初診時 sIL-2R 値
によって全生存率に有意差がみられ，初診時 sIl-2R
値が Tおよび NK細胞腫瘍に対して予後不良因子




LBL はその他の組織型より有意に sIL-2R が低値
だった．予後予測因子として sIL-2R を採用する際
は，組織型との関連に留意する必要がある．非ホジ
キンリンパ腫では sIL-2R が IPI と相関することが
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　Abstract 　　 We retrospectively studied the clinicopathological factors of patients with T- and NK-
cell neoplasms （T/NK-N） based on the 4th edition of the World Health Organization classiﬁcation of tu-
mors of hematopoietic and lymphoid tissues in Showa University Hospital.  This study included 107 pa-
tients with T/NK-N, including 25 （23.4％） with peripheral T-cell lymphoma, not otherwise specified 
（PTCL, NOS）; 19 （17.8％） with adult T-cell leukemia/lymphoma （ATLL）; 17 （15.9％） with extranodal 
NK/T cell lymphoma, nasal type （ENKTL）; 10 （9.3％） with angioimmunoblastic T-cell lymphoma 
（AITL）; 9 （8.4％） with primary cutaneous CD30 positive T-cell lymphoproliferative disorders （C-CD30＋
LPD）; 8 （7.5％） with T lymphoblastic leukemia/lymphoma （T-ALL/LBL）; 8 （7.5％） with mycosis fungoi-
des （MF）; 4 （3.7％） with anaplastic large cell lymphoma, ALK negative （ALCL, ALK－）; and 7 with oth-
ers.  Among all analyzable patients, the 5-year overall survival （OS） rate was 41％ and the median dura-
tion of OS was 34.8 months.  Patients with C-CD30＋LPD had signiﬁcantly longer survival rates than 
those with ATLL and AITL.  Patients with a level of serum-soluble interleukin-2 receptor （sIL-2R）  
1300 U/mL at diagnosis had signiﬁcantly lower survival rates （P＝0.02）.  With the exception of ATLL 
patients, high sIL-2R level at diagnosis was signiﬁcantly associated with reduced survival （P＝0.02）.  sIL-
2R levels at diagnosis were lower in patients with ENKTL, C-CD30 ＋ LPD, ALCL, ALK－, MF, and T-
ALL/LBL than in those with other subtypes.  At diagnosis, serum iron levels below the normal range 
（male, 50 μg/dL ; female, 35 μg/dL） and total iron-binding capacity ＜ 250 μg/dL were signiﬁcantly as-
sociated with reduced survival （P＝ 0.02）.  Our study suggests that high sIL-2R levels and iron restric-
tion at diagnosis are poor prognostic factors.  To date, there have been no reports on the correlation of 
iron restriction and T/NK-N.  In order to establish a prognostic model including parameters of iron me-
tabolism, a greater number of patients should be evaluated in larger clinical trials.
Key words :  T/NK-cell neoplasm, clinicopathological analyse, WHO classiﬁcation 2008, PTCL, iron re-
striction
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